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Syndrome de Kasabach-Merritt 

Cette femme de 59 ans avait une bicytopenie persistante (leucocytes 
2,90 G/L ; plaquettes 1 36 G/L), des y-GT a 3 fois la normale et un angiome 
hepatique connu. A I'examen on notait une hepatomegalie a bord mousse, 
elastique indolore, sans splenomegalie ni angiome cutane. L’IRM hepatique 
montrait deux hemangiomes de 1 4 et 1 0 cm de grand axe au niveau 
des segments IV et V et du segment VI (en T 1 : signal intermediate avec 
des plages centrolesionnelles hypo-intenses ; en T2 : lesions hyperintenses, 
caracteristiques d'hemangiomes, avec des plages intralesionnelles de signal 
liquidien bordees de liseres hypo-intenses (sequelles de foyer hemorragique 
intra-angiomateux). Le diagnostic de syndrome de Kasabach-Merritt etait 
porte, conduisant a realiser un myelogramme et a prevoir un hemogramme 
tous les 3 mois pour ne pas meconnaTtre une pathologie hematologique 
(myelodysplasie). Myelogramme et consultation chirurgicale seraient realises 
en urgence en cas de thrombopenie inferieure a 1 00 G/L ou de leucopenie 
inferieure a 1 ,20 G/L. 


Les auteurs declarent 
n’avoir aucun 
lien d’interets. 


Ce syndrome rare 1 ’ 2 associe tumeur 
vasculaire, thrombopenie et coagula- 
tion intravasculaire disseminee 
(risque de thromboses et d’hemor- 
ragies intratumorales), 1 par seques- 
tration des plaquettes au sein des 
vaisseaux liee a un endothelium anor- 
mal. Souvent, la tumeur vasculaire 
hepatique benigne (cutanee ou visce- 
rale) est congenitale ou acquise pen- 
dant l’enfance (avant 6 mois). La forme 
viscerale est souvent associee a un 
hemangio-endotheliomekaposiforme, 


essentiellement retroperitoneal. 1 Le 
risque de thrombose veineuse portale 
est lie a la taille de l’angiome hepa- 
tique. 3 Le traitement de premiere 
intention peut etre corticotherapie, 
interferon a2a ou 2b, vincristine, 
antiagregants plaquettaires, emboli- 
sation, chirurgie (enucleation ou 
transplantation hepatique)... Selon 
certains auteurs la chirurgie est 
souvent curative. 4 La transfusion pla- 
quettaire augmente la thrombopenie 
et le risque hemorragique visceral. 
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